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Resumen

Introduccion y objetivos: Ladisyuncion del anillo mitral (MAD) es una anomalia estructural del anillo
fibroso mitral caracterizada por una separacion entre la unién de lavavulamitral y el miocardio ventricular.
Se ha asociado con prolapso valvular mitral (PVM), arritmiasy muerte stibita (MS). El objetivo es evaluar la
prevalenciade MAD, PVM y la combinacion de ambos en pacientes con enfermedad adrtica toracica
hereditaria sindromica (HTAD), incluidos |os sindromes de Marfan (SM), Loeys-Dietz (SLD) y Ehlers-
Danlos vascular (EDSV), y su relacion con arritmias, MS, gravedad de lainsuficienciamitral (IM) y
necesidad de cirugia.

M étodos. Seincluyeron retrospectivamente pacientes adultos con HTAD sindrémica. Se evalud la presencia
de MAD, PVM e IM significativaen e primer ecocardiograma, eventos arritmicos y la necesidad de cirugia
mitral. Se analizo € Ultimo ecocardiograma para valorar la progresion delalM.

Resultados: Seincluyeron 295 pacientes (235 SM, 42 SLD y 18 EDSv). Laedad mediafue 39,0 + 14,4y el
52,9% eran mujeres. MAD estuvo presente en 87 (37,0%) de SM, 6 (14,3%) de SLD y en ningin EDSv (p
0,001). El PVM se encontr6 en 105 (44,7%) SM, 6 (14,3%) de SLD y Oen EDSv (p 0,001). En el SM, la
presenciade MAD se asocio significativamente con PVM (p = 1 afio (media4,1 £ 1,4 afos). 25 (11,4%)
presentaron progresion significativadelalM, 13 (19,4%) en el grupo de MAD/PVM, 6 (20,0%) en el PVM
aisladoy 0 en el grupo de MAD aislada (p = 0,007).Tras un seguimiento medio de 7,5 + 3,2 afios, 10
pacientes requirieron cirugia mitral, 22 (9,4%) presentaron fibrilacion auricular, aleteo o taguicardia
supraventricular (TSV) y 2 (0,9%) MS. MAD no se asoci6 con progresion de IM (p = 0,529) necesidad de
cirugiamitral (p = 0,096), fibrilacion auricular-aleteo 0 TSV (p = 0,510) ni MS. (p = 0,997).

Caracteristicas basales de | os pacientes con MFS. Seguimiento clinico y electrocardiografico

MAD + (n= MAD-(n=

Pacientes con MFS 87) 148)

Caracteristicas basales (n=235) Edad 33,3+-12,4 42,7+-140 0,001
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36 (4,4%)
MVP (%) 72 (83,7%)
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aortica 3,1+59
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FEVI (%) 59,6+ 59
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Eventos o ter/TSv

Muerte stibita
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Area Al
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72 (48,6%)

32 (21,6%)

12 (8,1%)

389+7,0

21,1+6,0

58,7+ 6,6

3 (3,4%)

10 (1,5%)

MAD + (n=
80)

18 (22,5%)

21,0+59

58,1+ 59
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0,001

0,009

0,773

0,972

0,331

7 (4,7%)

12 (8,1%)

2 (1,4%)

MAD-(n =
140)

10 (7,1%)

21,1+59

56,4+ 6,9

0,638

0,390

0,276

0,001

0,890

0,066

Conclusiones: Laprevalenciade MAD en HTAD sindromica es elevada, especialmente en el SM, y esta

ausente en el EDSv. Lapresenciade MAD en SM no se asocié con laevolucion delalM o eventos

arritmicos.



